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К воспалительным миопатиям относят подострые, 
хронические, а иногда и острые мышечные болезни, 
объединенные умеренной или тяжелой мышечной 
слабостью и воспалением мышечной ткани, выявляе-
мым в биоптатах [1, 2]. Клиническая значимость этих 
заболеваний обусловлена большой распространенно-
стью среди детей и взрослых, а также хорошим ответом 
на терапию [1−7].
Основные проявления мышечной патологии, уни-
кальные патогенетические механизмы ее развития, 
имму нопатологические, гистологические и прогности-
ческие критерии дают возможность проводить морфо-
логическую диагностику и выделить 4 подгруппы: 
 полимиозит, дерматомиозит, некротизирующий аутоим-
мунный миозит и спорадический миозит с включениями 
[6, 7]. Аутоиммунные нарушения первичны и вызваны 
либо цитотоксическим действием Т-лимфо цитов (как 
при полимиозите и спорадическом мио зите с включе-
ниями), комплементиндуцированной микроангио-
патией (как при дерматомиозите), либо макрофагами 
и,  вероятно, антителами (как при некротизирующем 
аутоиммунном миозите) [1−7]. Спорадический миозит 
с включениями является уникальным сочетанием ауто-
иммунного воспаления с дегенеративными измене-
ниями. Выявляются вакуолизация и депозиты амилоида 
в мышечных волокнах, а также молекулы амилоида 
аналогичные тем, которые встречаются при болезни 
Альцгеймера [8]. Во всех случаях воспалительных мио-
патий в мышечной ткани выявлена выраженная экс-
прессия провоспалительных цитокинов: факторы не-
кроза опухоли (ФНО) — ФНО-β1, ФНО-β2, ФНО-β3. 
ФНО-β1 локализуется преимущественно в моно ци-
тарных клеточных инфильтратах, ФНО-β2 выявляется 
в эндотелии капилляров и сосудов среднего калибра, 
а также в мононуклеарах. Локализация экспрессии 
ФНО-β3 аналогична таковой ФНО-β1, но экспрессиру-
ется в  экстрацеллюлярном матриксе. Следует подчер-
кнуть, что экспрессия интерлейкинов (ИЛ) ИЛ-1α, 
ИЛ-1β отличается при дерматомиозите, полимиозите 
и спорадическом миозите с включе ниями [9].
Биопсийная диагностика считается важным ме-
тодом диагностики воспалительных миопатий, так 
как в мышечных образцах можно отметить четкие 
специфические гистологические признаки каждой из 
воспалительных миопатий. В связи с этим особенно 
важны принципы получения и исследования мате-
риала.
Выбор места взятия биоптата мышцы определяется 
клинически умеренно выраженной слабостью мышцы 
и предполагает достаточную информативность гистоло-
гического исследования. Магнитно-ре зо нанс ное ис-
следование может помочь в выборе места взятия био-
птата. Предпочтительна открытая биопсия, так как она 
позволяет получить достаточно большой образец, под-
ходящий для обнаружения разнообразных по выражен-
ности и характеру воспалительных очагов.
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Обработка материала. Криостатные срезы из за-
мороженных биоптатов дают возможность применить 
гистохимическое исследование ферментов и иммуно-
гистохимическое определение главного комплекса 
гистосовместимости-1 (ГКГ-1) или комплемента, 
а также выявить субклассы Т-лимфоцитов. Современ-
ные наборы реактивов позволяют выявлять маркеры 
и на парафиновых срезах материала, фиксированного 
в забуференном 10 % формалине. Электронно-микро-
ско пи чес кий метод не относится к рутинным, но до-
статочно полезен в определенных условиях для науч-
ных исследований и может быть рекомендован 
к применению.
Интерпретация морфологических данных. При на-
личии характерных морфологических признаков по-
лимиозита, дерматомиозита, некротизирующего ауто-
иммунного миозита или спорадического миозита 
с включениями гистологические трудности диагности-
ки не возникают. Однако при отсутствии патогномо-
ничных изменений необходимы клинико-пато ло ги-
чес кие корреляции, консультация эксперта или даже 
повторная биопсия.
Дерматомиозит является комплементзависимой 
микроангиопатией, ведущей к разрушению капилля-
ров, повышенной инфильтрации плазмой и воспа-
лительными клетками в перифасцикулярных про-
странствах. В эндотелиальных клетках выявляется 
выраженная экспрессия ИЛ-1α. Этот цитокин обнару-
живается и в мононуклеарах, входящих в состав круп-
ных периваскулярных инфильтратов перимизия [9]. 
Воспаление — преимущественно периваскулярное, 
но может выявляться перифасцикулярно, сочетается 
с перифасцикулярной атрофией мышечных волокон 
[1−6]. Наличие перифасцикулярной атрофии даже при 
отсутствии воспаления повышает вероятность наличия 
дерматомиозита.
Некротизирующий аутоиммунный миозит характе-
ризуется подострой миопатией с некрозом мышечных 
волокон, вызванным статинекротизирующим аутоим-
мунным миозитом, вирусной инфекцией, опухолями 
или аутоиммунными нарушениями. Выявляются ин-
фильтраты из макрофагов при отсутствии Т-клеток; 
ГКГ-1 экспрессируется нерегулярно, сверхэкспрессия 
описана при некротизирующем аутоиммунном мио-
зите, вызванном статинами [10]. В некоторых случаях 
в утолщенных сосудистых стенках обнаруживаются 
депозиты комплемента.
При полимиозите и спорадическом миозите с вклю-
чениями в эндомизии наблюдаются множественные 
очаги воспаления. В этих очагах выявляются CD8+-
Т-клетки, которые проникают в неизмененные мы-
шечные волокна, экспрессирующие антиген ГКГ-1, 
который располагается на поверхности большинства 
волокон. ГКГ-1/СD8+-комплекс характерен для по-
лимиозита и спорадического миозита с включениями 
[2, 4−8]. В мононуклеарах также экспрессируется 
ИЛ-1α. Наряду с этим ИЛ-1β экспрессируется в ин-
фильтратах перимизия и вокруг некоторых неизме-
ненных мышечных волокон, в то же время ИЛ-1β от-
сутствует в эндотелиальных клетках [9]. Эти клетки 
преимущественно локализуются вокруг некротизи-
рованных мышечных волокон, но могут выявляться 
и вокруг неизмененных волокон. Кроме того, спора-
дический миозит с включениями отличается наличием 
вакуолей с ободком и нежными депозитами амилоида, 
обычно расположенными внутри или рядом с вакуо-
лями. Амилоид легко выявляется окраской конго 
красным или кристаллическим фиолетовым [3, 8]. 
Вакуоли волокнистых масс размером 12−16 нмк иден-
тичны фибриллам, обнаруженным в мозге при болез-
ни Альцгеймера [11−14]. Голубоватые гранулы, высти-
лающие вакуоли, соответствуют миелиноподобным 
цитоплазматическим структурам, выявляемым при 
электронной микроскопии [12]. Часто выявляются 
рыхлые красные фибриллярные структуры с большим 
количеством митохондрий и отсутствием ДНК, на-
ряду с фибриллами, лишенными цитохромоксидазы 
[8, 13]. При спорадическом миозите с включениями 
в мышечных волокнах накапливаются молекулы 
β-амилоида и его предшественника α-цитотрипсина, 
аполипопротеина Е и др. [11−14]. Эти вещества наряду 
с ядерными молекулами, такими как TDP-43 и VCP, не 
являются специфичными для спорадического миози-
та с включениями, так как встречаются и при других 
миопатиях с вакуолями, например при наследствен-
ном спорадическом миозите с включениями, и даже 
при некоторых хронических нейрогенных состояниях 
[13, 15−24]. Следует отметить, что нет ни одной моле-
кулы, которую можно рассматривать как биомаркер 
спорадического миозита с включениями. Отмеченная 
иммунореактивность TDP-43 и SMI-31 [23, 24] не-
специфична для спорадического миозита с включе-
ниями. Недавно выявленная иммунореактивность 
маркера р62 [12] более интересна и может быть более 
специфична, нежели SMI-31, но пока не изучена при 
других миопатиях с вакуолями. Диагностический мар-
кер не так нужен при спорадическом миозите с вклю-
чениями, когда имеются типичные гистологические 
изменения, но необходим при вероятных формах за-
болевания, когда отсутствуют вакуоли и конго-поло-
жи тельные депозиты, а также для дифференциации 
спорадического миозита с включениями и невоспали-
тельных миопатий с вакуолями [25].
Спорные вопросы гистологической диагностики по-
лимиозита и спорадического миозита с включениями. 
Сочетание воспаления эндомизия с вакуолями с обод-
ком, с распространенной экспрессией ГКГ-1 с CD8+-
Т-клетки, с бедными циклооксигеназой волокнами 
и конго-положительными депозитами является диа-
гностическим признаком спорадического миозита 
с включениями [26, 27]. Диагноз затруднителен у 15 % 
пациентов, даже когда имеются четкие клинические 
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симптомы спорадического миозита с включениями, 
однако биопсия не выявляет вакуолизацию, а лишь 
воспаление с экспрессией ГКГ-1 и CD8+-Т-клеток. 
В таких случаях говорят о «полимиозите/спорадиче-
ском миозите с включениями» или о «вероятном спо-
радическом миозите с включениями». Во избежание 
неправильного диагноза полимиозита необходимо 
подробное клинико-патологическое обсуждение. Бо-
лее внимательный пересмотр таких биопсий выявляет 
большое количество мышечных волокон, не содержа-
щих циклооксигеназу, в сочетании с признаками хро-
низации процесса, а именно гипертрофированные 
волокна, фрагментированные волокна, а также некроз 
соединительной ткани. Эти изменения указывают на 
наличие вероятного спорадического миозита с вклю-
чениями. Повторная биопсия с другого участка тела 
часто помогает в постановке диагноза, так как могут 
быть обнаружены вакуоли и конго-положитель ные 
депозиты. Перечисленные ранее молекулярные мар-
керы в таких случаях пока не были исследованы.
Если сравнить провоспалительный цитокиновый 
профиль при воспалительных миопатиях можно выя-
вить небольшие отличия при дерматомиозите, поли-
миозите и спорадическом миозите с включениями. 
Во-первых, экспрессия ИЛ-1α и ИЛ-1β выявляется 
в клетках воспаления сильнее и чаще при полимиози-
те и спорадическом миозите с включениями, чем при 
дерматомиозите. Во-вторых, экспрессия ФНО-β1 вы-
ражена в большинстве клеток воспаления при дерма-
томиозите и полимиозите, но лишь в единичных клет-
ках при спорадическом миозите с включениями. 
В-третьих, ИЛ-6 может выявляться при дерматомио-
зите и полимиозите, но всегда отсутствует при спора-
дическом миозите с включениями [9].
Ошибки трактовки гистологических данных могут 
привести к неверному гистологическому заключению, 
а следовательно, и неправильному диагнозу. Наиболее 
частые случаи ошибок в диагностике воспалительных 
миопатий связаны с неточной интерпретацией биоп-
сии при дифференциальной диагностике: а) полимио-
зита и спорадического миозита с включениями, б) по-
лимиозита и некротизирующего аутоиммунного 
миозита и в) полимиозита или некротизирующего 
аутоиммунного миозита и «воспалительной дистро-
фии» (мышечная дистрофия с выраженным воспале-
нием в биоптате) [3, 6−8, 27].
Самая частая ошибка при трактовке гистологиче-
ских признаков связана со следующими трудностями.
1. Неспособность различить некроз мышечных во-
локон, обусловленный внедрением цитотоксических 
лимфоцитов (при полимиозите и спорадическом мио-
зите с включениями), от инвазии макрофагов в мышеч-
ное волокно при воспалительной дистрофии и некроти-
зирующем аутоиммунном миозите. При некоторых 
дистрофиях (дистрофия Дюшенна и др.) также может 
наблюдаться лимфоцитарная инфильтрация эндомизия, 
но при этом отсутствует экспрессия ГКГ-1/CD8+, что 
характерно для полимиозита и спорадического миозита 
с включениями.
2. Затруднения в оценке степени распространен-
ности экспрессии ГКГ-1 на поверхности большинства 
мышечных волокон как особенности полимиозита 
и спорадического миозита с включениями. Этот фено-
мен выявляется при дерматомиозите только в пери-
фасцикулярных участках [28, 29]. Распространенная 
экспрессия ГКГ-1 не выявляется при дегенеративных 
заболеваниях, дистрофиях или метаболических мио-
патиях. Исключение составляют регенерирующие или 
инфильтрированные макрофагами и лимфоцитами 
волокна. Таким образом, ГКГ-1 является полезным 
диагностическим признаком.
3. Невозможность оценить минимальные патоло-
гические признаки как проявления полиморфности 
очаговых изменений. В таких случаях необходима по-
вторная биопсия, которая повышает возможность 
верификации диагноза [3, 29].
4. Невозможность определить перифасцикулярные 
изменения как проявление дерматомиозита, даже если 
воспалительные инфильтраты отсутствуют. Отсутствие 
воспалительно-клеточных инфильтратов может при-
вести к ошибочному заключению о «неспецифических 
изменениях».
5. В биоптатах 15 % больных с типичными клиниче-
скими симптомами спорадического миозита с включе-
ниями имеются воспалительные проявления в мышцах, 
указывающие на вероятный полимиозит, без вакуолиза-
ции мышечных волокон и без депозитов амилоида. Та-
ким пациентам необходимо ставить диагноз «вероятный 
спорадический миозит с включениями», «полимиозит/
спорадический миозит с включениями», «клинический 
спорадический миозит с включениями» [26].
6. Невозможность комплексно оценить патологию 
сосудов в биоптатах. В таких случаях целесообразно 
искать отложения комплемента, что нередко помогает 
в диагностике дерматомиозита или некротизирующе-
го аутоиммунного миозита.
7. Невозможность оценить наличие других вос-
палительных клеток, приводящая к диагностическим 
ошибкам. Например, возникают сложности при обна-
ружении гигантских многоядерных клеток среди эпи-
телиоидных клеток, а также макрофагов или лимфо-
цитов, характерных для гранулематозной миопатии. 
Преобладание эозинофильных гранулоцитов в мышце 
или фасции может наблюдаться при эозинофильном 
фасциите, системном эозинофильном синдроме, обу-
словленном паразитарной инфекцией, при васкулите 
или эозинофильном миозите [4]. Часть пациентов 
с врожденной мутацией кальпаин-гена имеют эозино-
фильную инфильтрацию мышцы [29].
В заключение следует подчеркнуть, что успех диа-
гностики воспалительных миопатий заложен в пра-
вильном выборе места взятия тканевых образцов и их 
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обработке с последующим комплексом гистологи-
ческих, гистохимических и иммуногистохимических 
методик. Правильный методологический подход, 
включающий валидизацию иммуногистохимической 
техники моноклональными антителами, будет спо-
собствовать дальнейшему изучению не только патоге-
нетических и морфогенетических механизмов поли-
миозита, дерматомиозита, спорадического миозита 
с включениями и некротизирующего аутоиммунного 
миозита, но и проведению дифференциальной диа-
гностики, а следовательно, успешному лечению боль-
ных воспалительными миопатиями.
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